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NOTA CLÍNICA

Hemotórax masivo espontáneo en pacientes
con neurofibromatosis tipo 1

Pedro José Gil Vázquez, Andrés del Amor Arroyo Tristán, Jesús Martínez Baños, Juan Torres Lanzas

El hemotórax espontáneo es una entidad poco frecuente que en los pacientes con antecedentes de neurofibromatosis
tipo 1 (NF1) puede ser debido a malformaciones vasculares intratorácicas que predisponen a formaciones aneurismáti-
cas o bien a sangrado de tumores torácicos. Esto ocurre en muy raras ocasiones, con solo 53 casos reportados en la bi-
bliografía desde 1975. Presentamos dos casos: el primero, un varón de 73 años con hemotorax derecho secundario a
un neurofibroma intercostal; el segundo, una mujer de 35 años con hemotórax izquierdo secundario a un neurofibro-
ma que lesionaba la arteria mamaria interna. Revisando la bibliografía, el 61,8% son mujeres con una edad media de
43,9 años, y con cierta predisposición a la localización en el hemitórax izquierdo (56,4%). El paquete intercostal es el
más frecuentemente involucrado en el sangrado. La cirugía ha sido el tratamiento realizado con mayor frecuencia
(58,2%), si bien la embolización a través de arteriografía selectiva es un tratamiento válido. Un 30,9% fallecieron du-
rante el episodio y aquellos tratados con cirugía o embolización arteriográfica tienen una mayor supervivencia que
aquellos pacientes a los que no recibieron tratamiento invasivo o bien solo se les colocó un drenaje torácico (p = 0,02).

Palabras clave: Hemotórax. Neurofibromatosis. Aneurisma. Embolización arterial percutánea.

Massive spontaneous hemothorax in patients with neurofibromatosis type 1

Spontaneous hemothorax is an uncommon event that can occur in patients with a history of neurofibromatosis type 1
because of intrathoracic vascular malformations that predispose to aneurysms or bleeding from thoracic tumors. Only 53
cases of this rare association have been reported in the literature since 1975. We described 2 cases: one patient was a
73-year-old man with a right hemothorax secondary to an intercostal neurofibroma; the other was a 35-year-old woman
with a left hemothorax secondary to a neurofibroma that compromised the internal mammary artery. Our review of the
literature found that 61.8% of cases involved women with a mean age of 43.9 years. There was a certain tendency to-
ward left-sided (56.4%) hemothorax, and the intercostal space was the most common site of bleeding. Treatment was
most often surgical (58.2%) in reported cases, although selective artery embolization is also a valid choice. Exitus occu-
rred during 30.9% of the reported episodes, and survival was higher in patients who were treated with surgery or arte-
rial embolization than in those in whom only a thoracic drain was placed or who received no invasive treatment (P=.02).
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Introducción

Los sangrados intratorácicos masivos espontáneos
son raros y suelen estar asociados a aneurismas de aor-
ta y a adhesiones pleurales rotas tras neumotórax es-
pontaneo1. También pueden ser secundarios a aneuris-
mas de las arterias intercostales y patología tumoral. En
estos casos, se asocian a patologías como la neurofibro-
matosis tipo 1 (NF1), la enfermedad de Kawasaki y la
coartación de aorta2.

Casos clínicos

Caso 1

Mujer de 35 años con NF1 y cirugía de extirpación
de un schwanoma mediastínico. En postoperatorio de
apendicitis aguda apareció dolor torácico, disnea y ane-
mización, asociado a hipoventilación pulmonar izquier-
da y derrame pleural en la radiografía de tórax. Presen-

tó inestabilidad hemodinámica y parada cardiorrespira-
toria por lo que se realizó toracotomía posterolateral iz-
quierda de resucitación, apreciando sangrado activo de
vasos aberrantes en la arteria mamaria interna izquier-
da. Se resecaron cuatro fragmentos costales (4º al 7º), y
se ligó la arteria mamaria interna. Presentó buena evo-
lución y fue dada de alta.

Caso 2

Varón de 73 años con NF1 que acudió a urgencias
por dolor torácico derecho y disnea. Presentaba hipo-
ventilación pulmonar derecha e h ipotensión
(87/49 mmHg). En la tomografía computarizada (TC)
se evidenciaba un aneurisma en la quinta arteria inter-
costal derecha que se embolizó. Posteriormente presen-
tó disnea e inestabilidad. Se realizó drenaje torácico y 
se obtuvieron unos 1.200 cc de sangre. Se realizó video-
toracoscopia, en la que se apreció sangrado de la tu-
moración intercostal que se ligó. Dado que continuaba
hemodinámicamente inestable, se reintervino por tora-
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cotomía posterolateral derecha, con extirpación de la
lesión junto a la costilla (Figura 1). En el postoperatorio
presentó un edema agudo de pulmón secundario a la
trasfusión masiva de hemoderivados, por lo que falleció
en la primera semana tras la intervención.

Discusión

Se ha realizado una búsqueda bibliográfica por par-
te de tres autores y de forma independiente en las prin-
cipales bases de datos de ciencias de la salud (PubMED,
Web of Knowledge, Scopus, Google Scholar), utilizando
las palabras clave “hemothorax”, “spontaneous hemo-
thorax”, “neurofibromatosis” y “Von Recklinghausen”
interponiendo el conector “AND”. No se han puesto lí-
mites en cuanto a revista, fecha de publicación o idio-
ma. Se han incluido todos los artículos que describían
casos de hemotórax espontáneo en NF1, con indepen-
dencia de la naturaleza del mismo (nota clínica, des-
cripción de casos, descripción de técnica…). De estos
artículos se ha recogido una serie de variables (año de
publicación, sexo, edad, localización del hemotórax, ar-
teria responsable, lesión vascular, presencia o no de tu-
mor, histología del mismo, tratamiento y superviven-
cia). Este tipo de búsqueda, pese a la sistemática
utilizada, puede tener limitaciones, como la no detec-
ción de artículos relevantes. Sin embargo, la escasez de
resultados acerca a la idea de lo excepcional que son
estos casos (Tabla 1).

La NF1 o enfermedad de Von Recklinghausen con-
siste en el crecimiento de tumores neuroectodérmicos
en el sistema nervioso periférico, con una herencia au-
tosómica dominante, consistente en la mutación del
cromosoma 17q11.2 con penetrancia variable3. Suele
presentarse con múltiples tumores cutáneos y manchas
café con leche visibles, hamartomas sobre el iris, así co-
mo tumores en órganos internos. Estos tumores ade-
más pueden malignizar4.

Las lesiones arteriales en NF1 por debilidad de la
pared de los vasos son raras, en torno a un 3,6%5. El

hemotórax masivo es una rara complicación6 y suelen
ser debidos a sangrado de tumores, pues un aneurisma
en la arteria intercostal es muy infrecuente2,7. A veces,
los sangrados intercostales, debido a hematoma o a
maniobras hemostáticas, pueden comprimir la médula
espinal y dar cuadros neurológicos como paraplejías4.

En la bibliografía hemos encontrado 52 casos de he-
motórax espontáneo en pacientes con NF1 (Tabla 1)
(61,8% mujeres; edad media 43,9 años), con predispo-
sición izquierda (56,4%). Las arterias más frecuente-
mente involucradas son las intercostales (41,8%), segui-
das de la subclavia (25,5%) y la mamaria interna
(10,9%). La cirugía ha sido el tratamiento de elección
(32 casos), si bien es cierto que en los últimos años se
tiende a la embolización arterial8-13. Diecisiete pacientes
(30,9%) fallecieron (10 tras cirugía y 2 tras emboliza-
ción). El 71,4% de los pacientes que no recibieron tra-
tamiento hemostático fallecieron. Dadas las característi-
cas de la serie de casos recogida, casos aislados, con
información dispar y muy dispersos en el tiempo, no se
pueden inferir  opiniones sobre los resultados de los di-
ferentes tratamientos realizados. Desde un punto de vis-
ta puramente descriptivo, parece  que los pacientes tra-
tados con cirugía o embolización tienen una mayor
supervivencia que los que no recibieron tratamiento in-
vasivo o bien solo se les colocó un drenaje torácico.
Tampoco se aprecian diferencias entre cirugía y emboli-
zación, si bien la embolización se suele reservar para los
pacientes con estabilidad hemodinámica. La recidiva del
hemotórax entre días y meses después de la emboliza-
ción está descrita14,15, pues la lesión responsable no ha
sido extirpada.

El tratamiento de elección ante un hemotórax masi-
vo es la cirugía5, mediante toracotomía o videotoracos-
copia, con el fin de identificar la causa del sangrado y
realizar las maniobras necesarias para la hemostasia. En
los últimos años ha aparecido la posibilidad del trata-
miento endovascular, que permite embolizar las lesio-
nes responsables del sangrado, normalmente asociado a
otras maniobras, como el drenaje torácico con el fin de
evacuar el hemotórax residual. Es una solución poco in-
vasiva y segura que se puede llevar a cabo cuando no
sea necesario preservar el flujo arterial5. Sin embargo,
cuando existe inestabilidad hemodinámica, la primera
opción terapéutica ha de ser una cirugía de emergencia
y agresiva1. Además, hay que tener en cuenta que ha-
cer hemostasia, como en el caso de las embolizaciones,
no siempre implica la resolución del cuadro, pues el en-
fermo es un paciente crítico que puede realizar múlti-
ples complicaciones, como fallo renal o edema pulmo-
nar por maniobras de resucitación.

En conclusión, ante un paciente con NF1 e inestabi-
lidad hemodinámica, se debe descartar un shock hipo-
volémico pues, aunque raros, los hemotórax masivos
espontáneos pueden ser la causa del cuadro.
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Figura 1. Aneurisma de la arteria intercostal en paciente con
neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Tomografía computarizada
(izquierda) y pieza quirúrgica (derecha).
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Tabla 1. Publicaciones previas de hemotórax espontáneo en neurofibromatosis tipo 1 (NF1)

Autor Año Sexo Edad Localización Arteria Lesión Tumor Histología Tratamiento Supervivencia
publicación hemotórax responsable vascular

Butchart et al.1 1975 Varón 41 Derecho Intercostal No examinado No – Cirugía Vivo
Larrieu et al.2 1982 Mujer 44 Derecho Intercostal No Sí Schwannoma Cirugía Vivo
Brady et al.3 1984 Mujer 37 Derecho Subclavia No Sí Neurofibroma No tratado Fallecido

1984 Mujer 26 Izquierdo Intercostal Sí No Tejido fibrovascular Cirugía Vivo
Lim et al.4 1990 Varón 18 Izquierdo Intercostal No Sí Neurofibrosarcoma Cirugía Vivo
Fuyuno et al.5 1995 Varón 17 Izquierdo Mamaria interna No Sí Schwannoma Cirugía Fallecido
Teitelbaum et al.6 1998 Mujer 34 Izquierdo Subclavia Aneurisma No – Embolización Vivo
Griffiths et al.7 1998 Mujer 63 Izquierdo No confirmada No No – No tratado Fallecido
Kipfer et al.8 2001 Mujer 42 Derecho Intercostal Aneurisma No – Embolización Vivo
Domínguez et al.9 2002 Mujer 44 Izquierdo Intercostal Aneurisma No – Embolización Vivo
Pezzetta et al.10 2003 Mujer 29 Izquierdo No confirmada No No – Drenaje torácico Vivo
Baldo et al.11 2003 Varón 33 Derecho Subclavia Sí Sí Neurofibroma Cirugía Fallecido
Miura et al.12 2005 Varón 55 Derecho Intercostal Aneurisma No – Cirugía Vivo

Mujer 43 Izquierdo Intratorácica No Sí Neurofibroma No tratado Fallecido
Mujer 37 Izquierdo Subclavia No Sí Neurofibroma Cirugía Fallecido
Mujer 48 Izquierdo Subclavia Sí No – Cirugía Fallecido
Mujer 31 Derecho Intercostal Sí No – Cirugía Vivo
Mujer 38 Izquierdo Subclavia Sí No – Cirugía Vivo
Mujer 48 Izquierdo Intratorácica Aneurisma No – Cirugía Vivo
Mujer 57 Izquierdo Intercostal Sí No – Cirugía Vivo
Mujer 55 Izquierdo Intercostal Sí No – Cirugía Vivo
Mujer 48 Izquierdo Intratorácica Aneurisma No – Cirugía Vivo
Varón 61 Izquierdo Subclavia Aneurisma No – Drenaje torácico Fallecido
Mujer 59 Izquierdo Intercostal No Sí Neurofibroma Cirugía Vivo
Varón 46 Derecho Intercostal Aneurisma No – Embolización Vivo

Vaziri et al.13 2006 Mujer 30 Derecho Mamaria interna No Sí Ganglioneuroma Cirugía Vivo
Arai et al.14 2007 Varón 38 Izquierdo Subclavia Aneurisma No – Embolización Fallecido

Mujer 72 Izquierdo Intercostal Aneurisma No – Embolización Vivo
Varón 49 Izquierdo Intercostal Aneurisma No – Embolización Vivo

Imamura et al.15 2007 Varón 40 Derecho Intercostal Aneurisma No – Embolización Vivo
Conlon et al.16 2007 Varón 40 Derecho Mamaria interna Aneurisma No – Cirugía Vivo
Urso et al.17 2007 Varón 63 Derecho Mamaria interna Aneurisma No - Cirugía Fallecido
Radeschi et al.18 2007 Mujer 36 Derecho No confirmada No Sí Neurofibroma Drenaje torácico Vivo
Fedoruk et al.19 2007 Mujer 48 Izquierdo Subclavia No Sí Neurofibroma Cirugía Vivo
Fernández- 2008 Varón 28 Mamaria interna No Sí Neurofibroma No tratado Fallecido
Flores et al.20

Sandhu et al.21 2008 Mujer 42 Izquierdo Subclavia Sí No – Embolización Fallecido
Faruque et al.22 2009 Mujer 31 Izquierdo Subclavia No Sí Neurofibroma Cirugía Vivo
Aizawa et al.23 2010 Varón 48 Derecho Intercostal Sí No – Cirugía Vivo
Kim et al.24 2011 Mujer 32 Izquierdo Otros Aneurisma No – Cirugía Fallecido

Mujer 32 Izquierdo Intercostal Sí No – Cirugía Fallecido
Miyazaki et al.25 2011 Mujer 59 Derecho Subclavia Sí – Cirugía Vivo
Kaneda et al.26 2011 Mujer 66 Izquierdo Otros No Sí Meningocele Cirugía
Misao et al.27 2012 Varón 40 Derecho Intercostal Sí No – Embolización Vivo
Fukuda et al.28 2012 Varón 47 Derecho Intercostal Sí No – Embolización Vivo
Hongsakul et al.29 2013 Mujer 46 Izquierdo Intercostal Sí Sí Meningocele Embolización Vivo
Pulivarthi et al.30 2014 Mujer 49 Derecho No confirmada No Sí Neurofibroma Cirugía Vivo
Yusuf et al.31 2014 Mujer 43 Derecho Otros No Sí Meningocele Cirugía Vivo
Rodríguez- 2014 Varón 53 Derecho Subclavia Sí No – Embolización Vivo
Guzmán et al.32

Föhrding et al.33 2014 Mujer 39 Izquierdo No confirmada No Sí Neurofibroma Cirugía Fallecido
Hoonjan et al.34 2014 Varón 43 Izquierdo Otros No No – Embolización Vivo
Mydin et al.35 2015 Mujer 56 Derecho Subclavia Aneurisma No – Embolización Vivo
Bommart et al.36 2015 Varón 44 Izquierdo Intercostal Aneurisma No – Cirugía Fallecido
Caso 1* 2007 Mujer 35 Izquierdo Mamaria interna No Sí Neurofibroma Cirugía Vivo
Caso 2* 2015 Varón 73 Derecho Intercostal Aneurisma Sí Neurofibroma Cirugía Fallecido
1. J Thorac Cardiovasc Surg. 1975;69:919-21. 2. Thorax. 1982;37:151. 3. Obstet Gynecol. 1984;63(3 Supl):35S-38S. 4. Br J Clin Pract. 1990;44:289-
91. 5. Nihon Kyobu Shikkan Gakkai Zasshi. 1995;33:682-5. 6. Ann Thorac Surg. 1998;66:569-71. 7. Postgrad Med J. 1998;74:679-81. 8. Eur J Car-
diothorac Surg. 2001;19:721-3. 9. J Thorac Cardiovasc Surg. 2002;124:1230-2. 10. Eur J Cardiothorac Surg. 2003;23:1062-4. 11. Interact Cardio-
vasc Thorac Surg. 2003;2:35-7. 12. Jpn J Thorac Cardiovasc Surg. 2005;53:649-52. 13. Ann Thorac Surg. 2006;82:1500-1. 14. Cardiovasc Intervent
Radiol. 2007;30:477-9. 15. Kyobu Geka. 2007;60:599-601. 16. Ann Thorac Surg. 2007;84:1021-3. 17. J Card Surg. 2007;22:229-31. 18. Minerva
Anestesiol. 2007;73:241-4. 19. Asian Cardiovasc Thorac Ann. 2007;15:342-4. 20. Acta Dermatovenerol Croat. 2008;16:0-0. 21. Cardiovasc Intervent
Radiol. 2008;31:1260-1. 22. Emerg Med Australas. 2009;21:518-20. 23. Interact Cardiovasc Thorac Surg. 2010;10:128-30. 24. Cardiovasc Intervent
Radiol. 2011;34:74-7. 25. Ann Thorac Cardiovasc Surg. 2011;17:301-3. 26. Interact Cardiovasc Thorac Surg. 2011;12:328-30. 27. Gen Thorac Car-
diovasc Surg. 2012;60:179-82. 28. Ann Vasc Dis. 2012;5:109-12. 29. Korean J Radiol. 2013;14:86-90. 30. J Neurosci Rural Pract. 2014;5:269. 31. J
Surg Tech Case Rep. 2014;6:33-6. 32. J Clin Med Res. 2014;6:149. 33. J Cardiothorac Surg. 2014;9:172. 34. Int J Surg Case Rep. 2014;5:100-3.
35. Asian Cardiovasc Thorac Ann. 2015;23:573-5. 36. Am J Respir Crit Care Med. 2015;192:e42-3.
*Casos presentados en este artículo.
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